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EN la literatura se describen nu-merosos síndromes de carácter 
hereditario, caracterizados por la 
asociación de diversas tumoracio-
nes en distintos sistemas, coinci-
diendo en un mismo individuo. 
Así, el síndrome de Peutz-J eg-
hers, en el que se asocia a la po-
liposis del intestino delgado, man-
chas cutáneas en labios y encías. 
El de Gardner-Richards, en el 
que la poliposis recto-cólica difusa 
familiar va asociada a ósteomato-
sis y múltiples tumo raciones blan-
das de la superficie del cuerpo: 
Quistes de carácter epidérmico y a 
veces tumores conectivos de tipo 
fibroso. 
La enfermedad de Recklinghau-
sen o neurofibromatosis universal, 
es también una afección familiar 
hereditaria dominante, en la que 
coinciden: Tumores cutáneos (neu-
rofibromas), pigmentaciones cutá-
neas, tumoraciones de los nervios, 
trastornos mentales y deformida-
des de los huesos. Han sido des-
critas formas viscerales cuyas ma-
nifestaciones pueden pasar a pri-
mer término debido a su desarro-
llo, dando la sintomatología del 
órgano afectado. 
Entre los individuos de poliposis 
recto-cólica familiar tratados por 
nosotros, hemos enc(mtrado a dos 
de ellos pertenecientes a distintas 
familias en los que se asociaban a 
su enfermedad, tumoraciones de 
otras partes del cuerpo: En un 
caso, un gran neurofibroma de me-
senterio acompañado de otros dos 
más pequeños y tumoraciones cu-
táneas en el otro caso. 
Caso núm. 1. - C. A., de 23 años, sol-
tera. Aqueja dolor abdominal continuo, no 
muy intenso, que a veces se agudiza loca-
lizándose en hemi-abdomen izquierdo. Es de 
carácter suboclusivo y cede con antiespas-
módicos y antiálgicos. En sus antecedentes 
familiares encontramos a· su madre que fue 
operada por nosotros de cáncer de recto, 
estando afecta de poliposis recto-cólica di-
fusa. La enferma fue también intervenida 
por nosotros hace dos añ.os de procto-colec-
tomía total con anastomosis íleo-rectal por 
aquejar también una poliposis recto-cólica 
difusa hereditaria, habiendo quedado bien 
de la intervención. 
A la· exploración abdominal, se encuentra 
una tumoración casi de tamaño de una ca-
beza de feto, situada en hipondrio y vacío 
izquierdos. Sigue los movimientos respirato-
(*) Comunicación presentada en el «X Congreso Español de Enfermedades del Aparato Digestivo 
y de la Nutrición», Oviedo, junio de 1965. 
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rios y es desplazable lateralmente. Tiene 
contacto lumbar. 
Las exploraciones radiológicas practica-
das: Pielografía, neumo-riñón, neumo-perito-
neo, enema-opaco y tránsito-digestivo. su-
gieren una tumoración de mesenterio. 
Intervención (6-V-58) : Laparotomía trans-
rectal Izquierda. supra e Infra-umbilical. Se 
aprecia una tumor ación del tamaño de una 
cabeza de feto, dura, que invade todo el 
meso en su raíz y comprime las asas yeyu-
na1es por debajo hasta formar cuerpo con 
las mismas. Existen adherencias de otras 
asas a la tumoración. Se liberan las asas 
adheridas y se procede a la resección del 
tumor: Incisión de la raíz del meso, apare-
ciendo la arteria mesentérica superior en su 
entrada en la raíz del mismo. La arteria 
Fig. 1. - Caso núm . 1. Pieza de resección 
de tumoración mesentérica y porción corres-
pondiente a yeyuno . 
Fig. 3. Caso núm. 1. Tumoración 
abierta. 
es tá acodada por tractos fibrosos que la ad-
hieren al tumor. Se exti rpa la tumoración 
conjuntamente con la porción del meso e 
intestino delgado incluido. Se aprecian otras 
dos tumoraciones más pequeñas que se de-
jan para no resecar más intestino delgado , 
teniendo en cuenta que la enferma ya no tie-
ne colon. 
La pieza extirpada es de consistencia 
dura. de 10 cm. de diámetro y contiene 
unos 40 cm. de yeyuno. 
El examen histológico demuestra la estruc-
tura típica de un neuro-fibroma sin que se 
observen estructuras ganglionares. 
El curso postoperatorio fue normal y has-
ta la fecha está libre de molestias y las tu-
moraciones más pequeñas encontradas en la 
intervención no han aumentado de tamaño. 
Fig. 2. - Caso núm. 1. Aspecto inferior de 
la tumoración. 
Fig. 4. - Caso núm. 1. Microfotografía prepara-
ción histológica de la tumoración mesentérica . 
Neurofibroma. (Dr. Ripoll.) 
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El neuro-fibroma de mesenterio 
es raro y asociado a poliposis rec-
to-cólica familiar no lo hemos en-
contrado descrito en la literatura. 
Leach (1957) aporta un caso de 
neurofibroma gigante de mesente-
rio que obligó a la resección de 140 
centímetros de íleon, no invadien-
do la tumoración el intestino. Este 
autor considera la neuro-fibroma-
tosis de mesenterio muy rara, y 
ha encontrado un solo caso apor-
tado por Barton. 
Considera el neuro-fibroma como 
una manifestación visceral de la, 
enfermedad de Recklinghause? 
En este caso no pudo demostrarse 
coexistencia "de poliposis difusa: 
Un informe que nos envió' el autor' 
a petición nuestra, hacía constar 
que a su enfermo le habían sido 
practicados exámenes seriados a 
rayos X de su tramo gastro-intes-
tinal: Esófago, estómago, 'duodeno, 
intestínodelgado y grueso, sin ha-
lIarse anormalidad -, alguna. No se 
practicó recto-sigmoidoscopia. 
Se conSidera la presencia de neu~ 
ro-fibromas viscerales, con' o sin 
maniféstáciones cutáneas,como 
una manifestación de la enferme-
dad de Recklinghausen. 
Por otra parte, la asociación de 
otros' tipos de tumor de mesenterio 
en enfermos afectos de poliposis 
familiar ha sido descrita por di-
versos' autores: En un 'enfermo- de 
31 años con tres leyomiomas retro-
peritoneales invadiendo el mesen-
t.erio del intestino delgado (Clark 
y Parker, 1950). En 6 miembros de 
una familia afecta de pbliposis que 
tenían osteomas, tumores epider .. 
moides y en dos se encontraron fi-
bromas de mesenterio (O'Brien y 
Wels, 1955). Laberge (1957) ope-
ra un enfermo de 35 años de un 
fibroma de mesenterio de 10 cm. 
de diámetro, al que cinco años an-
tes había operado de procto-colec-
tomía total en dos tiempos por po-
liposis familiar. 
Todos estos casos, así como el 
aportado por nosotros, no pertene-
, cen al síndrome descrito por Gard-
ner Richards en lo que respecta a 
la asociación de tumoraciones me-
sentéricas a la poliposis familiar. 
En nuestro caso puede considerar-
se 'más bien como forma visceral 
de neurofibromatosis asociada a la 
poliposis familiar. 
Caso núm. 2. - J. G .. de 20 años de edad, 
soltero. Está afecto de poliposis rect~cólica 
difusa familiar. En su familia existen nu~ 
merOlÍas casos de poliposis y cári'éer. Su 
madre fue intervenida por noSotros por dos ' 
cáncere,s: uno yuxta~anal y otro recto~sig~ 
inoide y poliposis difusa. Su hermana está 
también 'áfectl3 dé poliposis recto~cólica di~ 
fusa. 
A la _ ,exploración ,pres~nta en ,la comisura 
palpebral interna del lado izquierdo una pe~ 
queña tumoración blanda de 3 mm. de diá~ 
metro, y 'en' cara externa de ambas rodillas, 
otras tumoraciones similares ,de 3. cm. de 
diámet~o u~a y de 4 ,la ~tra. Son' blandas, 
móviles, no adheridas a planos profundos. 
Al mismo tiempo que' lo intervenimos de 
su poliposis practicamos la extirpación de 
la masa tumoral de la rodilla derecha para 
su examen (i O de octubre de 1964). Es una 
tumoración blanda que contiene . .1íquidó es~ 
peso como sebo. El examen histológico de~ 
muestra la estructura típica de un quiste epi~ 
derinoid~. ", ' ' 
Este caso púede clasificarse den-
tro del síndrome de Gardner Rl-
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Fig. 6. - Caso nú m. 2. Pieza de exti rpación de la 
tu morac ión de la rod illa. 
Fig. S. - Tumoración p'artes blan-
das de la rodilla. 
Fig. 7. - Caso núm. 2. Microfotografía prepa ración 
histológica de la tumoración de la rodilla . Qui ste 
epidenn oide. (Dr. Ripoll .) 
chards. Este síndrome, aunque al 
principio de ser descrito en 1950 
parecía raro, a medida que se van 
revisando los casos de poliposis 
recto-cólica familiar, parece más 
frecuente. Smith W. G (1958), en 
una revisión retrospectiva de 201 
casos de poliposis familiar vistos 
en la Clínica Mayo, encontró que 
podían ser incluidos en este síndro-
me 17 casos, o sea un 8 %. Co-
nociendo su existencia y exploran-
do los enfermos de poliposis cui-
dadosamente, es muy probable que 
la incidencia sea superior al 10 %. 
La aparición de estos tumores 
puede ser anterior o posterior al 
descubrimiento de la poliposis. A 
veces en la herida laparotómica por 
colectomía de estos casos al cabo 
de un tiempo aparecen quistes epi-
dermoides. Esto ha sucedido en 
nuestro caso, que a los 8 meses 
presenta una pequeña tumoración 
del tamaño de un garbanzo en ter-
cio superior de la cicatriz abdomi-
nal. 
La presencia de tumoraciones 
cutáneas de tipo epidermoide, la 
ósteomatosis, etc. Si se conoce su 
existencia como pudiendo formar 
parte del síndrome de Gardner Ri-
chards puede conducirnos al diag-
nóstico de poliposis difusa si en 
aquellos enfermos practicamos sis-
temáticamente la exploración en-
doscópica de su intestino terminal. 
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